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NUEVA CLASIFICACIÓN

Integración de datos clínicos, lab y RM

Narayan et al. Mult Scler Rel Dis 2018

Enfermedades inflamatorio-desmielinizantes



Enfermedades inflamatorio-desmielinizantes

EM AQP4 Ab MOGAD

Target Mielina Astrocito Mielina

Sexo femenino % 60-70 80-90
Discreta predominancia 

en mujeres

Edad de presentación (años) 20-40 Alerededor 40 Antes de los 30

Curso (evolución) Recurrente Recurrente
Monofásica o 

recurrente

Gravedad de los brotes Generalmente leves Generalmente graves Leves-graves

Bandas oligoclonales Generalmente + Generalmente - Generalmente -

Tratamiento Immunomodulatores Immunosupresores Immunosupresores



Cerebro
Nervio óptico
Médula espinal



Modified from Dutra et al. Radiographics 2018

NMOSD

Primera descripción NMO: variante  EM AQP4-IgG NMOSD

1870s 1894

T.C. Allbutt Devic and Gault: 
“neuromyélite optique

aiguë”
(Trastorno Monofásico)

Casos recurrentes

1999

Criterios 
Wingerchuk NMO

2004

Descubrimiento 
de AQP4

2006 2015

Criterios Wingerchuk
NMO Revisados 

(AQP4)

Se introdujo el 
término   
NMOSD

2007

Criterios IPND



AQP4-IgG

Garbugio et al.Radiographics

2018

Target: Astrocito



CLÍNICA
✓Neuritis

✓Mielitis

✓Sdme área postrema

✓Sdme tronco

✓Sdme diencefálico

ÓRGANOS CIRCUMVENTRICULARES

NMOSD
PATRÓN ENCEFÁLICO



PATRÓN ENCEFÁLICO

• No presentan la clásica forma ovoidea
• No son venocéntricas
• Lesiones corticales ausentes
• Afectan diencéfalo e hipotálamo



Matthews et al. Neurology 2013

• Lesiones periventriculares y en polo temporal inferior
• Fibras en U
• Dedos de Dawson

Hallazgos en RM cerebral :EM vs NMOSD

MS

NMO



Cumplir al menos 2 de 5:

• Ausencia de lesiones yuxtacorticales/corticales
• Ausencia de lesiones periventriculares
• Ausencia de  dedos de Dawson
• Presencia de mielitis  transversa longitudinalmente extensa
• Presencia de lesiones periependimarias a lo largo de los ventrículos

Hallazgos útiles para diferenciar NMOSD de EM

✓ Sensitivity = 0.92, 95% confidence interval [CI] = 0.84–0.97; Specificity = 0.91, 95% CI = 0.78–0.97)
✓ Validation samples: Sensitivity = 0.82, 95% CI = 0.66–0.92; Specificity = 0.91, 95% CI = 0.71–0.99).
✓ MRI findings and criteria performance were similar irrespective of serostatus.

Cacciaguerra et al. Brain 2019

Hospital Vall d’Hebron



Luchinetti et al. Brain 2002

NMOSD

Bot et al. Radiology 2004

PATRÓN DE AFECCCIÓN MEDULAR

Lesiones irregulares muy hiperintensas en T2 axial
Más hiperintensas que el líquido cefalorraquídeo que las rodea

Yonezu T et al. Mult Scler  2014

Lesiones hiperintensas focales (BSLs) 

sensibilidad (64.6%) 
especificidad (89.1%) 



Dutra et al. Radiographics 2018

NMOSD



Wingerchuk  DM, et al. Neurology. 2015

Énfasis  en el diagnóstico clínico no solo en la positividad de los AQP4-IgG :  
integración  de datos clínicos, serológicos y de RM

Al menos uno de las siguientes características clínicas core

NMOSD: 2015 criterios diagnósticos

+ AQP4-IgG

• Neuritis óptica
• Mielitis Aguda 
• Síndrome área postrema
• Síndrome  agudo de tronco
• Síndrome agudo diencefálico (RM típica)
• Síndrome Cerebral  (RM típica)

Hospital Vall d’Hebron

NMOSD, Neuromielitis optica spectrum disorder



Wingerchuk  DM, et al. Neurology. 2015

+ AQP4-IgG - AQP4-IgG
Desconocido AQP4-IgG

Al menos dos de las siguientes  características clínicas core

NMOSD, Neuromielitis optica spectrum disorder

Énfasis  en el diagnóstico clínico no solo en la positividad de los AQP4-IgG :  
integración  de datos clínicos, serológicos y de RM

• Neuritis óptica
• Mielitis Aguda 
• Síndrome área postrema
• Síndrome  agudo de tronco
• Síndrome agudo diencefálico (RM típica)
• Síndrome Cerebral  (RM típica)

Al menos uno de las siguientes características clínicas core

• Neuritis óptica (RM típica)
• Mielitis Aguda (RM típica)
• Síndrome área postrema (RM típica)
• Síndrome  agudo de tronco (RM típica)
• Síndrome agudo diencefálico (RM típica)
• Síndrome Cerebral  (RM típica)

NMOSD: 2015 criterios diagnósticos



NMO
Myelin Oligodendrocyte Glycoprotein (MOG)

MOG

Target: Mielina

Hennes EM et al. Neurology 2017

▪ Miembro de la superfamilia de las 

inmunoglobulinas

▪ Se expresan exclusivamente en el SNC

▪ Marcador de maduracion de los 

oligodendrocitos

▪ Papel importante en la integridad de la 

mielina, y en la interacción con el sistema 

inmunológico

http://www.google.co.uk/url?sa=i&rct=j&q=astrocytes+and+myelin&source=images&cd=&cad=rja&docid=oNAYPPFvzraGNM&tbnid=ounFAJe32qAr_M:&ved=0CAUQjRw&url=http://www.nature.com/nature/journal/v457/n7230/fig_tab/457675a_F1.html&ei=Z1OmUdLkH8qg0wXlkoHAAg&bvm=bv.47008514,d.d2k&psig=AFQjCNFZ0uwRQ0eoT1LBx6sutj6uYT1d8Q&ust=1369941169802671


MOGAD: Espectro clínico

MOGAD

Encefalitis
cortical (raro?)

Mielitis
12-16%

Neuritis óptica
37-54%Sdme tronco/cerebeloso

2-10%

ADEM/ADEM-like o déficit 
neurológico focal 5-24%



Hallazgos clínicos asociados a MOG-IgG ( inicio/seguimiento )

Acumulativa N=1361 Niños N=176 Adultos N=377

Banwell et al. Lancet Neurol 2023
*ADEM + frecuente en menores de 11 años



MOGAD

Reindl et al. Nat Rev Neurol 2019; Salama et al. Mult Scler Rel Dis 2019; Cobo-Calvo et al. Neurology 2018

• RM distingue entre  NMOSD/MOGAD  y EM
• Solapamiento entre MOGAD y NMOSD

• Patrones (40-55%  en adultos es normal)
✓ Lesiones focales en sustancia blanca (comúnmente asintomáticas)
✓ Realce leptomeníngeo (puede ser asintomático)
✓ Lesiones cortico-yuxtacorticales
✓ Afectación de pares craneales 
✓ Lesiones ADEM-like (encefalitis autoinmune)
✓ FLAMES (encefalitis cortical)



MOG-IgG asociado a encefalomielitis/encefalitis

Salama et al. Mult Scler J 2019

Patrón ADEM-like 
• Alteración difusa de la señal cortico-subcortical
• Mal delimitada
• Realce nodular o lineal/disperso 
• Puede restringir en diffusion
• Realce leptomeníngeo
• Afectación del tálamo
• Resolución o disminución significative de las lesiones

Presentación emergente entre población MOG+
Asociado a una edad temprana en el inicio de la enfermedad, pudiendo 

explicar un subconjunto de poblaciónes de ADEM

Déficits neurológicos focales asociados a encefalopatía
Raro en NMOSD y EM. Imprescindible en ADEM 

Vall d´Hebron



Wegener et al. Neurol Neuroimmunol Neuroinflamm 2020

• Afectación del cortex y sustancia 

gris profunda

• Sin afectación de sustancia 

blanca profunda/periventricular, 

tronco, cerebelo o médula

• Sin criterios de ADEM

La  EA asociada a MOG representa una forma distinta de encefalitis en niños, por 

lo que se recomienda determinar los anticurpos en suero en el estudio de un niño 

con sospecha de EA

Encefalitis cortical unilateral con convulsiones 
MOGAD



Ogawa et al. Neurol Neuroimmunol Neuroinflamm 2017

FLAMES (unilateral FLAIR-hyperintense
Lesions in Anti-MOG encephalitis with

seizures)

Budhram et al. J Neurol 2019

• Lesiones hiperintensas en FLAIR- 

edema unilateral Hiperperfusion en 

SPECT

• Realce leptomeníngeo (algunos casos)

• Probablemente mediada por un 

anticuerpo que coexiste con MOG y que 

se desconoce 

Encefalitis cortical unilateral con convulsiones 



MOGAD vs AQP4 + 

Cobo-Calvo et al. Neurology 2018

MRI feature MOG-Ab AQP4-Ab P value

Thalamus 18% 0% 0.031

Pons 35% 5% 0.007

Medulla

oblongata

14% 45% 0.004

Area

postrema

2% 32% <0.001



Dubey et al. JAMA Neurol 2018

PATRÓN DE AFECCIÓN MEDULAR



MOGAD

Dubey et al., JAMA Neurol 2019; Denève et al., J of Neurorad 2019

Hiperintensidad lineal sagital 

T2 rodeada por una señal 

hiperintensa más borrosa de 

las astas de sustancia gris 

anterior y posterior

signo H

Afectación del cono 

Pseudodilatación del canal 

ependimario.

PATRÓN DE AFECCIÓN MEDULAR



Biotti et al. J Neurol 2017

Neuritis longitudinalmente extensas afectando en NO en un 80%
Disco óptico prominente
Realce de la vaina del nervio óptico (perineural) en un 50%
Neuritis óptica bilateral simultanea
Chiasmitis:

✓ AQP4-IgG NO: 20%
✓ MOG-IgG NO: 16% (por contiguidad)

Tajfirouz et al. Mult Scler J 2021

Cortesía de  Mike Wattjes



MOG

AQP4

Dutra et al. Radiographics 2018

MOGAD vs AQP4 + Diagnóstico diferencial



Realce perineural : diagnóstico diferencial

Meningioma Sarcoidosis Perineuritis (miositis)

MOGAD



MOGAD: criterios diagnósticos
Banwell et al. Lancet Neurol 2023

A/ Episodio clínico core

• Neuritis óptica

• Mielitis

• ADEM

• Déficits neurológicos mono/multifocales

• Síndrome cerebelosos o de tronco

• Encefalitis cortical con convulsiones

B/ Test MOG-IgG Positivo (Cell-based assay: serum)

• Claro positivo: no necesita criterios de soporte

• Pobre/bajo positivo/positivo sin títulos 

negativo pero positivo en LCR : criterios de soporte :

• AQP4-IgG negativo

• ≥ 1 criterio clínico o radiológico de soporte

C/ Exclusión  de otros diagnósticos  incluída la EM



Banwell et al. Lancet Neurol 2023

• Neuritis óptica

• Mielitis

• Síndrome de tronco/cerebeloso

Criterios clínicos o radiológicos de soporte:
Bilateral  y simultanea

Longitudinalmente extensa (>50% longitud del NO)

Realce perineural

MTLE 

Central: signo H

Cono

Múltiples lesiones T2 mal definidas supra e infratentoriales 

Afectación de sustancia gris profunda 

Lesiones mal definidas afectando protuberancia, pedúnculos cerebelosos o 

médula 

Lesiones corticales +/- realce leptomeníngeo



Resolución de lesiones 

Índice lesiones*
• MOGAD 

72% cerebro
79% médula

• MS
✓ 17% cerebro
✓ 0% médula

• NMOSD AQP4
✓ 14% cerebro
✓ 0% médula

Todas lesiones
• MOGAD

39% cerebro
79% médula

• MS
✓ 5% cerebro
✓ 0% médula

• NMOSD AQP4
✓ 10% cerebro
✓ 0% médula

*lesiones agudas y sintomáticas MOGAD

En días/meses

Sin relación con la edad

Alto componente inflamatorio

Alta capacidad de remielinización

Poca pérdida axonal

Sechi et al. Neurology 2021



MOGAD: lesiones nuevas

Fadda et al. Ann Neurol 2021

Curso monofásico o recurrente

• 74 niños con MOGAD
• RM >1 año
• Lesiones asintomáticas en 14% (la mayoría

durante los primeros meses)
• Detección de lesiones nuevas tiene un

bajo VPP para predecir recurrencias

¿Es realmente necesario hacer un seguimiento seriado rutinario mediante RM?



CONCLUSIONES

▪ Son  entidades distintas a la EM 

▪ Su diagnóstico se basa en rasgos clínicos/lab y radiológicos

▪ A diferencia de NMOSD, la enfermedad anti-MOG incluye 

encefalomielitis y enfermedad cortical focal

▪ Enfermedad  anti-MOG puede ser monofásica/recurrente 

pero no progresiva

▪ El radiólogo debe estar familiarizado con los hallazgos en 

RM con el objetivo de poder contribuir a su distinción
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